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Objetivo docente

* Revisar los criterios diagnosticos de |Ia
sarcoidosis cardiaca Yy subrayar las
implicaciones pronosticas de un diagnhostico
adecuado, centrandose en el papel emergente
de |la imagen para mejorar la precision vy
predecir los resultados.

* [lustrar las caracteristicas de |la imagen de la
sarcoidosis cardiaca en resonancia magneética
(RM), destacando la importancia del realce

tardio de gadolinio (RTG).
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Revision del tema

e | 3 sarcoidosis cardiaca (SC), una manifestacion
rara pero potencialmente mortal de la sarcoidosis
sistémica, esta presente en hasta el 25% de los
pacientes vy plantea desafios diagnosticos debido
a SuUs presentaciones clinicas variables vy al
rendimiento imitado ae E pDIoPSIa
endomiocardica.

e La deteccion temprana es fundamental para un
manejo optimo, vy las pruebas de Iimagen,
principalmente la resonancia magnetica y el
PET-TAC, desempenan un papel critico en el
diagnosticoy pronostico.
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Afectacion cardiaca en la sarcoidosis

e |3 sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa sistémica de
causa desconocida.

e | g afectacion cardiaca se diagnostica clinicamente en el 5% de
'0S pacientes con sarcoidosis v esta presente en hasta el 25% de
las autopsias. También se ha descrito sarcoidosis cardiaca

aislada.

o Aunque los hallazgos patologicos son altamente especificos, |a
tasa de diagnostico lograda con la biopsia endomiocardica es baja
(20%) debido a la afectacion parcheada de la enfermedad v 1as

imitaciones de |la tecnica de muestreo.

MANIFESTACIONES CLINICAS HISTOLOGIA

e (Células gigantes multinucleadas en
granulomas epiteloides NO
caseificantes

e [rastornos de |a conduccion
cardiaca e iInsuficiencia

cardiaca.

-| ventriculo izquierdo es la camara

. ,E‘ predictor C“m.CO T1aS mas comunmente afectada.
importante de mortalidad es |a

fraccion de eyeccion del
ventriculo izquierdo. fibrosis.

 Tres etapas histologicas: edema,
inflamacion  granulomatosa vy
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Diagnostico por imagen

PRUEBAS DE IMAGEN

RADIOLEGS
DE CATALUNYA

-

(&

RX TORAX / TC TORAX

/

e Aumento de

la silueta cardiaca y/o datos de congestion pulmonar como
consecuencia de la disfuncion cardiaca (aumento del tamano ventricular. insuficiencia
cardiaca), derrame pericardico 0 aneurisma ventricular.

 (Otras manifestaciones toracicas adicionales incluyen linfadenopatias hilares o
mediastinicas, o afectacion pulmonar que pueden estar presentes en el 50-60% de 10S
pacientes con sarcoidosis cardiaca.

-

\

ECOCARDIOGRAFIA

* Deteccion de anomalias morfoldgicas y funcionales cardiacas.

 Baja sensibilidad en etapas tempranas de la enfermedad.

 Tecnica de eleccion para el cribado en pacientes con hallazgos anormales en el ECG ©
arritmias de causa desconocida, vy para el seguimiento de pacientes con sarcoidosis
cardiaca.

 Hallazgos: anomalias regionales en la contractilidad e hipocinesia difusa de la pared
(distribucion no coronaria), granuloma intracardiaco, adelgazamiento mural del VI,
aneurismas ventriculares, adelgazamiento del septo basal, regurgitacion valvular,
derrame pleural, dilatacion VI, y disfuncion ventricular sistolica/diastolica.
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Diagnostico por imagen

PRUEBAS DE IMAGEN

18-FDG PET-TC

Fvaluacion precisa de la perfusion e inflamacion miocardica.
Deteccion de inflamacion activa, estratificacion del riesgo y guia para biopsias dirigidas.

Tecnica de eleccion para valorar la respuesta al tratamiento antiinflamatorio, cobrando
especial relevancia tras la implantacion de un DAI.

L 0s patrones de 18F-FDG en PET-TC se pueden categorizar como normales (perfusion normal y
captacion normal de 18F-FDG), etapa temprana (defecto de perfusion leve y aumento de la
captacion de 18F-FDG), enfermedad progresiva (defecto de perfusion moderado y aumento de |a

captacion de 18F-FDG) v enfermedad fibrosa (defecto de perfusion severo y captacion minima o
nula de 18F-FDG).

Evaluacion de la perfusion miocardica
ldentificacion de la inflamacion activa
Evaluacion de la respuesta al tratamiento antiinflamatorio

| aalta captacion de 18F-FDG en lesiones de sarcoidosis refleja la infiltracion por celulas inflamatorias, v |a
acumulacion de radiotrazador alrededor de defectos de perfusion indica la presencia de lesiones

cardiacas

RADIOLEGS
DE CATALUNYA
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Diagnostico por imagen

PRUEBAS DE IMAGEN

( N

RESONANCIA MAGNETICA CARDIACA

(& )

* Evaluacion multidimensional que permite detectar cambios histopatologicos, caracterizar la afectacion
tisular y evaluar la funcion y anatomia cardiacas.

KAnatoml’a cardiaca \ / —valuacion de la actividad a \

e Disfuncién ventricular traves de la deteccion de
 Anomalias morfoldgicas: edema miocardico:

 Aneurisma ventricular * Focos nodulares hiperintensos
* Adelgazamiento pared VI en la pared medioventricular

» Dilatacion V| en secuencias T2.
* Engrosamiento miocardico

\ focal

/

A REALCE
 Evaluacion histopatologica s
del miocardio. TARD|O

 Realce subepicardico y de la GADOLINIO

pared media a lo largo del
septo basal o Ila pared (RTG)

inferolateral, iIndicando
fibrosis, edema o aumento de
la matriz extracelular.

k Parcheado > nodular / difuso /

El patron de RTG en la SC no corresponde a un territorio vascular ni presenta una
distribucion de endocardio a epicardio (DD miocardiopatias isquémicas)

FASE AGUDA \ / FASE CRONICA \
= O

-/Edema miocardico, inflamacion

N

Tecnica cuantitativa
Categorizacion de |Ia
afectacion miocardica
Evaluacion de la respuesta
al tto

/

Infiltracion granulomatosa con
infiltracion granulomatosa. adelgazamiento y cicatrizacion del
+ Hallazgos RM: miocardio.
- T2-STIR-BB: hiperintensidad parcheada en * Hallazgos RM:
las regiones afectadas del miocardio - T2-STIR-BB: ausencia de edema
- RTG: realce tardio de gadolinio en las miocardico
regiones afectadas - CINE /RTG: anomalias regionales en Ia

- CINE: engrosamiento miocardico v cinematica de la pared ventricular
\\ anormalias en la motilidad cardiaca / \\ RTG: secundario a fibrosis /
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Diagnostico por imagen

PRUEBAS DE IMAGEN

SECUENCIAS CINE

EJE CORTO

Anatomia cardiaca
Alteraciones morfologicas
Disfuncion ventricular

T2w-STIR-BB

EJE CORTO

Edema miocardico
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Diagnostico por imagen

PRUEBAS DE IMAGEN

REALCE TARDIO DE GADOLINIO (RTG)

Valoracion histopatologica del miocardio

SECUENCIAS 3D " SECUENCIAS 2D (PSIR)

EJE CORTO

EJE CORTO

2 CH EJE CORTO

Mejor resolucion anatomica Mejor sensibilidad para la deteccion de RTG

T1 Mapping T2 Mapping

T1 NATIVE

T1 ENHANCE T2 GRASE

Cuantificacion del dano miocardico y valoracion de la respuesta al tratamiento
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Diagnostico por imagen

HALLAZGOS CLAVE EN LA RM

Funcion y morfologia cardiaca: cine SSFP

N —

 Funcion ventricularizquierda y/o derecha

 Motilidad regional de la pared ventricular izquierda y/o derecha

 Alteraciones anatomicas: adelgazamiento basal del septo ventricular,
aneurisma ventricular y adelgazamiento miocardico inconsistente con el

flujo sanguineo coronario.

\- Presencia/ausencia de hipertrofia miocardica. J

/ Informacion histopatologica: T2-BB-STIR images y RTG \
- /

e Cambios debido al edema miocardico: imagenes ponderadas en T2-
STIRyimagenes de realce temprano.

 Realce tardio del miocardio del ventriculo izquierdo y/o derecho:

—~dema (palido) vy fibrosis (claro).

 Patrones de contraste.

. /

Hallazgos extracardiacos

L N

* Linfadenopatia hiliar/mediastinica
e [ esiones pulmonares
e | esiones extratoracicas

. /
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Rx de torax / TC torax Ecocardiograma

Valor limitado Cribado inicial en pacientes con anomalias

enel ECGo arritmias de causa desconocida
Aumento de la silueta cardiaca =+

congestion pulmonar Seguimiento de pacientes con sarcoidosis

cardiaca
Adenopatias hilares / mediastinicas

RM cardiaca PET-TC

Deteccion de cambios histopatoldgicos /[dentificacion de inflamacion activa

Estratificacion de riesgo y guia para

Caracterizacion de |la afectacion tisular e
biopsias

Anatomia y funcion cardiaca Respuesta a tratamiento antiinflamatorio

Valor pronostico Valor pronostico

VALOR PRONOSTICO DE LA RM

* Patrones extensos de RTG indican disfuncion del VI con mayor riesgo de arritmias,
insuficiencia cardiacay eventos cardiacos adversos.

* [ g ubicacion de la cicatriz en la imagen de RTG se utiliza como guia para la biopsia
endomiocardica.

* [ areduccion en tamano e intensidad de RTG permite evaluar la respuesta a la terapia
antiinflamatoria.

* Debe considerarse la implantacion de un desfibrilador automatico implantable (DAI) en
pacientes con RTG, independientemente de la fraccion de eyeccion.

La combinacion de PET-RM permite una evaluacion precisa de la funcion y la identificacion de
fibrosis/cicatriz por RM y la evaluacion de la inflamacion activa a través del 18F-FDG PET-TC
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Criterios diagnosticos de SC

CRITERIOS DE LA JCS

SARCOIDOSIS CARDIACA

e [0S criterios diagnosticos para la SC han evolucionado, v las directrices actualizadas de la Sociedad
Japonesa de Circulacion (JCS) destacan la importancia de la imagen avanzada en su deteccion y

evaluacion.

* |3 JCS describe criterios para el diagnostico histoléogico (pacientes con biopsia miocardica positiva)
v diagnostico clinico (pacientes con biopsia miocardica negativa 0 pacientes sin biopsia).

 E| realce tardio con gadolinio en RM y la captacion positiva en la PET-TC 18F-FDG pasan a ser
considerados criterios mayores.

Hallazgos clinicos definitorios de afectacion cardiaca Directrices diagnosticas para la

. . . . - . sarcoidosis cardiaca
Los hallazgos clinicos que satisfacen los criterios 1) o 2) sugieren de forma solida la presencia

de participacion cardiaca.

Grupo de diagnostico histoldgico

1. Se satisfacen dos o mas de los cinco criterios mayores (a) a (e)

7. Se satisface uno de los criterios mayores (a) a (e) y dos o mas de los criterios menores
(f) a (h).

Criterios de afectacion cardiaca Grupo de diagnodstico clinico

Criterios mayores

Criterios menores
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Criterios diagnosticos de SC

CRITERIOS DE LA JCS

SARCOIDOSIS CARDIACA AISLADA

* Seincluyen criterios diagnosticos para la SC aislada.

» Pacientes con biopsia miocardica positiva y/o hallazgos clinicos consistentes con
sarcoidosis cardiaca sin participacion extracardiaca.

Prerequisitos

1. Ausencia de hallazgos clinicos/imagenoldgicos de sarcoidosis gue afecten a otros organos

2.La gammagrafia con 67Ga o la tomografia por emision de positrones con 18F-FDG no muestran
acumulacion anormal del trazador en ningun otro organo gque No sea el corazon

3.Una TC de torax no muestra sombras a lo largo de los tractos linfaticos pulmonares ni adenopatias
hiliares y mediastinicas (eje menor >10 mm).

Grupo de diagnostico histologico

Grupo de diagnostico clinico
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Abordaje diagnostico

DESPISTAJE SC

' ) ) N ' N
Ausencia SC extracardiaca
IVPN

. e Alta sospecha clinica SC
] y/o hallazgos inespecificos ) : )

 ECOCARDIOGRAFIA j—@——»{ RM CARDIACA |

o N
Contraindicaciones RM
RM negativa con alta
sospecha clinica

Deteccion inflamacion activa

o %
v

~ PET-TC18-FDG

DESPISTAJE NEGATIVO ~SPISTAJE POSTIVO

Seguimiento

Control anual

PET-TC con 18F-FDG para el
seguimiento y evaluacion de la
respuesta al tratamiento,
especialmente tras
implantacion de DA

Sintomas, exploracion fisica,
ECG, ecocardiograma en
pacientes con sarcoidosis
extracardiaca
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Casos clinicos

CASO CLINICO 1

Sarcoidosis cardiaca en un hombre de 57 anos diagnosticado hace 20 anos con sarcoidosis
sistémica, que presenta fibrilacion auricular de novo e insuficiencia cardiaca.

T2w-STIR-BB

(C-D) Las secuencias de realce
tardio con gadolinio muestran
multiples focos de realce
intramiocardico puntiformes vy
desproporcionados al grado de
hipertrofia.

Presentan la localizacion tipica de Ia
sarcoidosis cardiaca: segmentos
basales y segmento inferolateral
medioventricular

(A) La secuencia de RM T2w-STIR-
BB muestra linfadenopatias

RADIOLEGS
DE CATALUNYA

hiliares bilaterales

(B) La imagen CINE de eje corto

muestra Una hipertrofia
miocardica concentrica

moderada (flecha amarilla) con

disfuncion sistdlica izquierda
moderada (FEVI 37%).

Este caso cumple con los criterios del grupo de diagnhostico clinico con
hallazgos mediastinicos y cardiacos
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Casos clinicos

CASO CLINICO 2

Sarcoidosis cardiaca en una mujer de 50 anos con miocardiopatia dilatada de etiologia mixta.
Componente familiar debido a distrofinopatia y componente inflamatorio debido a sarcoidosis
con afectacion cardiaca pero sin afectacion pulmonar

(A-C) Las secuencias
CINE muestran una
dilatacion severa del
ventriculo izquierdo
(flecha amarilla) con
disfuncion sistolica
(FEVI 30%) asociada
con hipocinesia
global, acinesia
|lateral basal "
medioventricular
adelgazamiento en
esta region.

(D-F) La secuencia T12-
STIR-BB muestra areas
parcheadas
hiperintensidad en las
paredes
medioventriculares
lateral e inferoseptal,
que representan edema
UCEEEEINEUER)]

T2w-STIR-BB

Este caso cumple con los criterios del grupo de diagnhostico clinico con

hallazgos mediastinicos, pulmonares y cardiacos
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Casos clinicos

CASO CLINICO 2

Sarcoidosis cardiaca en una mujer de 50 anos con miocardiopatia dilatada de etiologia mixta.
Componente familiar debido a distrofinopatia y componente inflamatorio debido a
sarcoidosis con afectacion cardiaca pero sin afectacion pulmonar

2D (PSIR)

(A-E) Las secuencias de realce tardio con gadolinio muestran un area
de realce transmural en |la region lateral basal y medioventrcular
izquierda. Se observa otro foco de realce intenso en la region

inferoseptal basal (flechas amarillas), en correspondencia con las
imagenes de T2w-STIR-BB.

Este caso cumple con los criterios del grupo de diagnostico clinico con

hallazgos mediastinicos, pulmonares y cardiacos
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Casos clinicos

CASO CLINICO 2

Sarcoidosis cardiaca en una mujer de 50 anos con miocardiopatia dilatada de etiologia mixta.
Componente familiar debido a distrofinopatia y componente inflamatorio debido a
sarcoidosis con afectacion cardiaca pero sin afectacion pulmonar

(A-C) Las imagenes de 18F-FDG-PET/TC muestran acumulacion anormal del
radiotrazador en multiples linfadenopatias supra e infradiafragmaticas
siguiendo un patron lambda (flechas amarillas). Ademas, hay una ligera
captacion en la pared lateral del ventriculo izquierdo

(D-F) Las imagenes de TC de torax confirman la presencia de linfadenopatias
hilar y mediastinicas sin evidencia de afectacion pulmonar.

Este caso cumple con los criterios del grupo de diagnostico clinico con
hallazgos mediastinicos, pulmonares y cardiacos

RADIOLEGS
DE CATALUNYA
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Casos clinicos

CASO CLINICO 3

Sarcoidosis cardiaca en un hombre de 56 anos diagnosticado con sarcoidosis

sistémica con compromiso pulmonar, hepatico y esplénico en remision.

(E-H) Las imagenes de PET-TC con
18F-FDG muestran una actividad

aumentada en las linfadenopatias

hiilares 'y mediastinicas, Yy una

captacion focal en el ventriculo

Izguierdo con un

aumento en la fase tardia.

RADIOLEGS
DE CATALUNYA

(A-B) Imagenes axiales y coronales de TC con
ventana mediastinica muestran  multiples
linfadenopatias mediastinicas e hiliares

bilaterales (flechas amarillas), parcialmente
calcificadas.

(C-D) El TC de torax de alta resolucion muestra
Un engrosamiento septal nodular

perilinfatico con predominio en campos
medios Yy superiores, con presencia de

pequenos nodulos en una distribucion

perilinfatica, formando conglomerados
perihiliares

Los hallazgos son consistentes con sarcoidosis pulmonar, ganglionary

cardiaca
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Casos clinicos

CASO CLINICO 3

Sarcoidosis cardiaca en un hombre de 56 anos diaghosticado con sarcoidosis
sistémica con compromiso pulmonar, hepatico y esplénico en remision.

RTG-2D (PSIR)

A o
T2w-STIR-BB

(A) La secuencia CINE muestra un ventriculo izquierdo no dilatado, con un_ligero engrosamiento anteroseptal
basal (flecha amarilla). Se encontro que la funcion sistdlica estaba en el limite inferior de la normalidad (FEVI del
VI del 51%).

(B) La secuencia 12-STIR-BB muestra una hiperintensidad clara en el area engrosada

(C-E) Las secuencias de realce tardio con gadolinio muestran un leve realce intramiocardico en el area
anteroseptal basal, sugestivo de fibrosis correspondiente con las secuencias T2-STIR-BB vy
CINE.

Los hallazgos son consistentes con sarcoidosis pulmonar, ganglionary

cardiaca
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Casos clinicos

CASO CLINICO 3

Sarcoidosis cardiaca en un hombre de 56 anos diagnhosticado con sarcoidosis
sistémica con compromiso pulmonar, hepatico y esplénico en remision.

(A-B) Las imagenes de PET-TC con 18F-FDG antes (A) v despues (B) de la administracion de

corticoterapia muestran una respuesta favorable, con una disminucion de la captacion de
radiotrazador tanto en las adenopatias hiliares v mediastinicas como a nivel cardiaco, en

relacion con disminucion de la inflamacion activa.

Los hallazgos son consistentes con sarcoidosis pulmonar, ganglionary
cardiaca
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Conclusiones

 Un enfoque multidisciplinar gque incluya datos
clinicos, de laboratorio y de imagen s necesario
Dara un manejo optimo.

* L3 Imagen desempena un papel clave en el
diagnostico vy la pronostico de la sarcoidosis
cardiaca.

*la RM cardiaca y la PET-TC constituyen
criterios diagnosticos mayores y permiten
identificar la afectacion cardiaca evaluar la
gravedad de I|a enfermedad y gquiar el
tratamiento adecuado.

e La concienciacion sobre la importancia de la
evaluacion radiologica temprana es crucial para
mejorar 10S resultados de 10s pacientes, dado el
notencial de eventos cardiacos subitos en ests
entidad.
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